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Nierenzysten sind häufig und klinisch 
meist unbedeutend, außer wenn aufgrund 
des Binnenechos oder anderer Auffällig-
keiten bei der Bildgebung in gewissen Fäl-
len eine Abgrenzung zu Nierentumoren 
gemacht werden muss. Zystennieren sind 
genetisch determinierte Krankheiten, die 
wesentlich seltener sind als die konventio-
nellen Nierenzysten, dafür ist das Ausmaß 
der Zystenbildung massiv und für den 
Patienten oft gravierend, in vielen Fällen 
muss mit dem Auftreten einer terminalen 
Niereninsuffizienz gerechnet werden.
> Die Erforschung zystischer 
Nierenerkrankungen ist 
aus dem Dornröschenschlaf 
erwacht
Unter den vererbten Zystennierenerkran-
kungen sind gewisse Formen im nephro-
logischen Patientengut wiederum sehr 
häufig, wie etwa die autosomal-domi-
nante polyzystische Nierenerkrankung 
(ADPKD), die bei 8−10% der Dialyse- 
und Transplantationspopulation Ursache 
des terminalen Nierenversagens ist. Die 
Diagnosestellung ist in der Regel einfach, 
kann aber im Einzelfall anspruchsvoll 
sein, z. B. wenn bei jüngeren Patienten 
mit nur wenigen oder kleinen Zysten ei-
ne sichere Diagnose gestellt werden soll. 
Auch die Interpretation der genetischen 
Tests gestaltet sich manchmal schwierig, 
da nicht immer ein eindeutiger Befund er-
hoben werden kann.
In dieser Ausgabe von Der ­Nephrologe 
soll ein aktueller, konziser Überblick über 
die neusten Erkenntnisse zur Pathogene-
se, Diagnostik und Therapie von zysti-
schen Erkrankungen der Niere gegeben 
werden. Die Erforschung vieler dieser 
Krankheiten ist in neuerer Zeit aus dem 
Stadium des Dornröschenschlafs erwacht. 
In jüngster Zeit wurden bedeutende pa-
thogenetische Mechanismen der meisten 
Erkrankungen aufgedeckt.
Die Klärung der Krankheitsmechanis-
men konnte in den letzten Jahren trans-
lational genutzt werden, um viel verspre-
chende Therapien einer klinischen Prü-
fung zu unterziehen. Bei der ADPKD 
wurden klinische Erfolge unter Therapie 
mit Somatostatinderivaten (Octreotid, 
Lanreotid) verbucht, und es laufen große, 
viel versprechende Studien mit dem Vaso-
pressin (-V2)-Rezeptorantagonisten Tol-
vaptan. Ernüchternd sind hingegen die 
gerade publizierten Studienresultate mit 
den mTOR-Inhibitoren Sirolimus und 
Everolimus, die keinen klaren klinischen 
Nutzen aufzeigen konnten.
Die Intensität und die hohe Dynamik 
der Erforschung von zystischen Nieren-
erkrankungen lässt Hoffnung aufkom-
men, dass bald ein therapeutisches Prin-
zip für Patienten mit den schweren Ver-
laufsformen gefunden werden kann – ei-
ne Hoffnung, die Patienten und ihre Ärzte 
teilen.
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